Contracción versus contractura y miopatía del núcleo central versus miopatía de la parte central en hipertermia maligna  by da Silva, Helga Cristina Almeida et al.
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ontracción versus contractura
 miopatía del núcleo centralFersus  miopatía de la parte
entral  en hipertermia maligna
r.  Editor:
emos  leído  con  gran  interés  el  artículo  de  revisión  de
orreia et  al.  Hipertermia  maligna:  aspectos  moleculares
 clínicos1 y  nos  gustaría  comentar  algunos  puntos.
En  la  sección  «Hipertermia  maligna»,  en  el  apartado  «Test
e contracción  a  la  exposición  al  halotano-cafeína»,  Correia
t al.  usan  el  término  «contracción»,  en  vez  del  término
riginal «contractura».  El  test  para  el  diagnóstico  de  sus-
eptibilidad a  la  hipertermia  maligna  (HM)  se  basa  en  la
espuesta anormal  de  contractura  después  de  la  adminis-
ración de  cafeína/halotano,  y  no  en  la  respuesta  normal  de
ontracción muscular  después  del  estímulo  eléctrico,  que  se
plica durante  todo  el  test  para  comprobar  la  viabilidad  del
ragmento muscular  testado.  La  ﬁgura  1  muestra  la  dife-
encia entre  la  contracción  y  la  contractura  en  el  gráﬁco
e un  test  positivo  de  paciente  susceptible  a  la  HM.  Así,  la
omenclatura debería  ser  contracture  test  en  inglés  y  «test
e contractura» en  espan˜ol2--4.  Continuando  con  ese  razo-
amiento, enfatizamos  que  los  niveles  de  corte  del  «Test
e contracción  a  la  exposición  al  halotano-cafeína» citados
orresponden a  valores  usados  en  el  protocolo  del  grupo  nor-
eamericano de  HM  (MHAUS-www.mhaus.org).  Además,  el
rotocolo del  grupo  europeo  de  HM  (EMHG-www.emhg.org)
s diferente  del  norteamericano  en  aspectos  adicionales
ue no  fueron  citados,  tales  como  el  número  de  fragmen-
os testados  (6  en  el  norteamericano  y  4  en  el  europeo),  la
dministración del  halotano  (dosis  única  de  un  3%  en  el  nor-
eamericano y  dosis  creciente  del  0,5  al  3%  en  el  europeo),  y
nalmente el  punto  de  corte,  que  es  de  0,2  g  para  halotano
% y  el  0,2  g  para  la  cafeína  2  mm  en  el  protocolo  europeo5,6.
A  diferencia  de  lo  citado  por  Correia  et  al.,  en  Brasil,  el
edhima (Centro  de  Estudio,  Diagnóstico  e  Investigación  de
ipertermia Maligna),  de  la  Escuela  Paulista  de  Medicina  de
a Universidad  Federal  de  São  Paulo  (Unifesp),  usa  el  proto-
olo del  grupo  europeo  de  HM  para  el  test  de  contractura
uscular in  vitro4.
En la  misma  sección  «Hipertermia  maligna»,  en  el  apar-
ado «Tratamiento»,  Correia  et  al.  incluyen  como  medida
ndicada «la  sustitución  del  circuito  de  anestesia  por  otro
o contaminado  por  agente  anestésico».  Es  importante
esaltar aquí  que  esa  medida  no  está  indicada  en  el  momento
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igura  1  Test  de  contractura  muscular  in  vitro  en  respuesta
l halotano.  Las  2  ﬂechas  inferiores  indican  el  momento  en
ue se  an˜adió  el  fármaco.  La  ﬂecha  superior  indica  las  líneas
ue corresponden  a  las  contracciones  musculares  desencadena-
as por  el  estímulo  eléctrico.  La  ﬂecha  doble  lateral  indica  la
scensión de  la  línea  de  base,  que  corresponde  a  la  contractura
uscular anormal.
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o  enFigura  2  Cortes  histológicos  transversales  del  músculo  estria
ﬂecha  horizontal  que  muestra  la  ﬁbra  muscular  con  área  circula
marca  normal  homogénea;  reacción  histoquímica  con  NADH;  (B)
núcleo  central,  ﬂechas  negras  que  muestran  ﬁbras  con  el  núcle
(subsarcolemal); tinción  hematoxilina  y  eosina.en  que  se  trata  una  crisis,  sino  solamente  en  la  pre-
paración de  la  máquina  anestésica  para  la  anestesia  de  un
paciente con  historial  de  HM.  En  el  momento  de  la  crisis
de HM  debemos  «desconectar  el  vaporizador,  y  no  perder
tiempo cambiando  el  circuito  o  la  máquina  anestésica»7.
En el  apartado  «Dantroleno»,  a  pesar  de  que  Correia  et  al.
informen que  el  uso  clínico  del  dantroleno  se  restringe  hoy
por hoy  a  la  HM,  todavía  se  usa  ese  medicamento  en  el
manejo de  la  espasticidad8.
Además,  el  mantenimiento  del  dantroleno  durante  24-
48 h  después  del  tratamiento  inicial  de  la  crisis  de  HM
es importante  para  evitar  recidivas,  pero  en  una  dosis  de
1 mg/kg  a  cada  4  a  8  h  o  de  forma  continua  con  0,25  mg/kg/h
(o 6  mg/kg/d)9.
En la  sección  «Receptores  de  rianodina  (RYRs)»,  en
el apartado  «Canalopatías  correlacionadas»,  el  término
«enfermedad del  núcleo  central» aparece  2  veces  como
traducción para  «central  core  disease».  Sin  embargo,
la traducción  sugerida  en  espan˜ol  para  la  miopatía
del central  core  sería  miopatía  «de  la  parte  central»
(C05.651.575.300  o  C10.668.491.550.300),  conforme  a  lo
que recomienda  la  Web  Descriptores  en  Ciencias  de  la  Salud
(http://decs.bvs.br/), vinculado  al  Uniﬁed  Medical  Lan-
guage  System  (http://www.nlm.nih.gov/research/umls/).
Esa  distinción  es  importante  porque  entre  otras  dife-
rencias clínicas  y  de  mutaciones  asociadas,  el  aspecto
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Bcongelación).  (A)  Miopatía  de  la  parte  central  o  central  core:
ntral  sin  marca  (core),  ﬂecha  vertical  que  muestra  la  ﬁbra  con
atía  centronuclear:  ﬂechas  blancas  que  muestran  ﬁbras  con  el
 posición  normal,  justo  debajo  de  la  membrana  citoplasmáticaistopatológico  es  distinto,  como  puede  ser  observado  en
a ﬁgura  2.  La  parte  A  de  la  ﬁgura  2  muestra  el  aspecto
e la  miopatía  o  enfermedad  de  la  parte  central  (central
ore disease  o  CCD):  existe  un  fallo  central  de  marca  en  las
eacciones histoquímicas  oxidativas  (como  SDH  y  NADH),  a
ausa de  la  ausencia  de  mitocondrias10.  Ya  en  la  parte  B  de
a ﬁgura  2  queda  demostrado  el  aspecto  de  la  miopatía  cen-
ronuclear, donde  el  núcleo  ocupa  una  posición  central  en
a ﬁbra  muscular,  mientras  que  normalmente  ocuparía  una
osición subsarcolemal,  o  sea,  justo  debajo  de  la  membrana
itoplasmática11.
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